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I.緒
の異常，筋鞘核の中心移動等が見られ別〉，これは既
進行性筋ジストロフィー症の真因が不明の現在， に諸家の報告に見られるのと同様であるめの 7)ヘ こ
その根本的治療対策は，全く暗中模索の状態にあ れを電子顕微鏡にて検察してみると myofilament
る。本症の患者は，ほとんどすべて，病期の進行に の配列の乱れ，萎縮， sarcoplasmic reticulumの
伴ない，死の転帰を取るものであるから，厳密な意 膨化等の変化を示し，刺激伝導系の障害がうかがわ
昧で，本症に対するリハビリテーションの治療的意 れることは興味深いの 9)川 1ヘこのように荒廃を示
義ということは問題となるかも知れない。しかし， す筋線維において，筋活動電位発生の基となる筋静
これらの不幸な子供達に対し，多少なりとも，進行 止膜電位を測定し， .また，筋電図検査の所見と，末
を阻止し，また，心理的にも慰安を与える，という 精神経の組織像とを対比してみる時，本症における
観点より見れば，現状においては，かかる面の研究 神経筋系の変化が，必ずしも筋線維自体にのみ存す
も意義あることである。ここに行なわれた研究は， るとは考えられなくなって来たヘ
それらの実情を十分に理解した上で，本症に対し適 そこで誘発筋電図学的手法により，神経筋接合
用し得る理学療法およびリハビリテーションの方法 部，末柏、神経，脊髄シナプスの各部の機能に関し検
を理論的に再検討するとともに，それに基づいて行 索を進めた結果，神経筋接合部にも，脊髄シナプス
なわれた治療の結果から，その意義ど限界について にもかなりの機能低下のあることが証明され，その
考察を加え，報告するものである 1)2)。 真因はつかめないまでも，その一部は，強い disuse
に基づくものと考えられるようになったの。従つ 
1. 研究経過
て，われわれはこのような強い disuseが筋の萎縮
始めに，従来われわれの研究して来た本症の神経 をまた促進するものと考え，かかる悪循環を絶つこ
筋系の形態学的および機能的変化につき簡単に述べ とが広義のりハピリテーションの意義であると考
る。 え，日常行なわれている運動療法に加えて，筋力を
筋線維は，光学顕微鏡学的には，筋線維の細小化， 増大させる方法を次の如く選択し，その成績を検討
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表1.検査項目
治療部位 主たる検査項目 治療方司法 
ID-S Curv脊髄 Synapsl ::;~~~~~':T~er.._..~ IPTP u¥. KeCOVervI 
神経筋接合部1M波反復誘発筋電図 IGalanthamin 
性 |筋静止膜電位|低周波通流 
IJJJ ♂細胞内 K 濃度 IAspara-K 
することとした(表 1)。 
III.検査対象
対象は国立下志津病院に入院中の診断の明らかな
進行性筋ジストロフィー症 (DMP)患者 15名で，
病型別にみると， Duchenne型 13名， limb-girdle 
型 1名， facioscapulohumeral型 1名である。年令
は， 7才から 17才まで， ADL障害度は厚生省分類
による 1度から 7度までの各段階のものを含んでい
る。なお全例に著明な CPKの増大を認めている
〈表 2)。
症例|年令|性|病型|障害度 I CPK 

1 
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 1 
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////13 
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// //14 
 17 
 7 
 182.6 

//15 
 16 
 // 7 186.5 

IV. PTP効果ならびに治療成績
炎症性疾患， disuse，あるいはその他の原因によ
り機能低下の状態にある脊髄シナプスに対しては，
求心性 impulseによる tetanizationが著明な興奮
性増大をひき起こす (PTP効果〉ことが報告されて
いる 12)13) 14) 15) 16) 17)問問。そこでわれわれは disuse

によると思われる機能低下を示す DMP患者の脊髄

シナプスに対し tetanizationを行ない，その治療

効果を観察した。対象は H波の出やすい 10名を選
び，膝宮部で腔骨神経に対L250 cjs 30秒間の強縮
刺激を与え，連続 30回を 1クールとして筋電図学
的，およひ、臨床的に治療効果の判定を行なった。そ
の結果をまとめてみると表3の如くである。
表 3. PTPの治療効果 
  
Tetanization 250 cjs 30 sec. 30 days. 

症例 111314151618[州中314
 
D-S Curve 十件 十 +十件 +十* RecoveryC. +十 +十+ + 
EMG +十 +++*十 十十1
筋力テスト +++十 +十 ++ 
十大腿周径 十 +++ 
下腿周径 十 十++ 
噌 
H波は治療後一般に出現しやすくなる傾向を示す
が，回復曲線においても， H波出現例8例中 4例に
その左上方推移が見られる(図 1)。 
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図1. H波回復曲線 
  
Tetanization 250 cjs 30 sec 30 days 

運動ネウロンプーjレ活動曲線開で、は，腔骨神経を
通じて tetanizationを行なう時，その直後に著明
な関下縁の拡大を認めることが知られる(図 2)(図 
3)。
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表 4. 発射帯 l乙対する関下縁の拡がりの比 
Tetanization 250 cjs 30 sec. 30 days.
Tetanization 250 cjs 30 sec 
。。 
A食町
Discharge 
zone 
症 例|障害度| PTP前 PTP後 
1 
2 
4 
5 
6 
8 
12 
13 
1 
2 
2 
2 
3 
5 
6 
6 
20.4 
30.8 
8.2 
2.9 
49.2 
61.7 
86.3 
28.9 
22.6 
70.6 
28.8 
213.9 
60.2 
76.7 
15.7 
33.9 
平均| 38.5 65.3 
ADL 60 11才合
従ってこれをある期間継続した時に， どの程度，
蓄積効果があるかが問題である。 tetanizationを30
日間行なった症例で、は， 1例を除いては発射帯，関
下縁とも全例に拡大を見，脊髄シナプスの興奮性増
大を示した(図 4)。
その発射帯に対する関下縁の拡がりの比をみる
と， 1例を除いて著明な関下縁の拡大をうかがい知
ることができる(表 4)。
筋電図検査においても，随意収縮時 8例に dis-
chargeの増加および振巾の増大を認め，それに伴
って徒手筋力テストにより筋力の増加を認めた(図 V. Galanthaminの効果ならびに治療成績 
5)0 Galanthaminはヒガンバナ (Galanthusworo・
また，大腿および下腿周径に増加を示すものもあ nowi)より抽出分離されたアルカロイドで，
るが，これは当然仮性肥大の存在等も考慮しなけれ cholinesteraseの活性を抑制し，骨格筋の acetyl-
ばならないので，一概によい結果であるとはいいき cholinに対する感受性を増強することが報告され
れない。また， CPKにも若干の変動を認めてはい ている。すでにわれわれは動物の monosynaptic
るが，その意義に関しては，なお明確でない点があ refiexにおいても，人体の H波においても，振巾
るので，良否の判定とはなり難いものと思われる の増大を示し，特に神経筋接合部に促進的に働き，
(図 6)。 副作用のほとんど認められないところから脊髄性小
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図 5. PTP治療前後の EMG変化(症例 6)
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表 5. Galanthamin治療効果 
Galanthamin 0.5mg 14days. 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
4 5 7
症 例
I 1 I 3 1 1 

M波反復刺激 
  十 十+ + + 
EMG 十 
筋力テスト 十 
大腿周径 十 十+ 
下腿周径 + + 
筋電図でも dischargeの増加しているものが 3例
あり，これは実際に筋力テストでも改善を認めた。
なお CPKの変動には一定の傾向を認めない(図 
8)。
ーーーーーーーー・
Before After 
図6. PTP治療前後の CPK変動
児麻痔患者等に使用して有効なることを示した19)
 
z~そこでこれを用いて DMPにおける神経筋接合

部を賦活し，機能の改善を試みた。対象は表 5の如

く5例で，投与法は O.lmgより漸次増量し 0.5mg
を維持量とし， 14日間投与後治療効果の判定を行な
った(表 5)。
まず M波反復誘発筋電図においては，治療前漸
減を示した M波振巾は，治療後はすべて漸増傾向
を示し，また高頻度刺激において脱落を示した M
波は，むしろ促遇の傾向を示すようになっている
(図 7)。
VI. K+ (Aspara-K)および低周波通流の効果 
次に筋の収縮力を高めるために活動電位発生の基
礎となる静止膜電位差の上昇を計ることが必要とな
る。本症における筋静止膜電位差の低下は，膜透過
性の変化および細胞内 K+イオンの低下に基づくも
のと考えられるところから， K塩の投与と低周波通
流を行ない，静止膜電位差を上げ得るかどうかを調
べた。まず K+に関しては 5症例について Aspara-
gin酸カリウム 90.0mgを連日 14日間投与し，表
の各項目について効果の判定を行なった(表 6)。
また低周波通、流は，陽極を被検筋上に置き， 15 

c/s 30分， 14日間治療を行なった。成績は表に示

すごとくであって(表 7)，それぞれ筋電図で多少改

善せるものはあっても，筋力の増加が伴わず，また

意図に反して静止膜電位にもほとんどみるべき効果
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図 7. M波反復誘発筋電図 
Galanthamin 0.5mg 14days 
1000 表 6. Aspara-Kの治療効果 
Aspara-K 900mg 14days. 
症 例 
静止膜電位 
EMG 
筋力テスト 
大腿周径 
下腿周径 
2 6 8 9 
+ + + 
+ 
+ 
+ 
表 7. 低周波通流の治療効果
低周波通流 15c/s 30min. 14days. 
症 例 
静止膜電位
EMG.---1--
筋力テスト
Before After 大腿周径
図 8. Galanthamin治療後の CPK変動 下腿周径 
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図 11. Aspara-K低周波通流治療
前後の CPK変動
れども，少しでも進行を阻止し得る方法があるなら
ば，現在の段階においては試みて意義あるものとし
なければならない。われわれは先に，本症において
電気生理学的に，筋のみならず，広く神経筋系の変
化がこれに関与し，二次的にもせよ，脊髄反射弓の 
disuseに基づく機能低下が，筋の萎縮・変性と悪循
環をなしていることを証明Lた。そこでこのような
機能低下の状能にある脊髄反射弓を強化せんとする. . 
. 
 • . 
.:. . 	
神経筋接合部に対しては galanthaminを使用し，
その結果，筋電図および誘発筋電図，あるいは臨床
目的で，脊髄シナプスに対しては tetanizationを，
2 7 14 I18 17 
Case No. 
図 10. 静止膜電位 
低周波通流 15cjs 30 min 14 days 
は示さなかった〈図 9)，(図 10)。 
またこれらの期間中 CPKにはほとんど変動は見
なかった(図 11)。 
VII. 考案ならびに結語
進行性筋ジストロフィー症における筋萎縮の本態
については，過去 100年にわたる研究の歴史がある
にもかかわらず，いまなお全く不明であるために，
患児の大部分は種々の治療の試みに抵抗して，確実
に死の転帰をとっている。従って，そこには真の意
味のリハビリテーションということは有り得ないけ
所見に著しい改善をみることがで、きた。もちろん，
かかる短期間の治療によって，成績を云々すること
は，危険で、はあるが，少なくとも，われわれの理論
的裏付けと合わせ考えて，ある程度の効果をもたら
したものと考える。かかる療法による筋疲労の問題
も，個々の症例により，考え施行することが大切で
あるが， CPKに意外に変動の少ないことから，悪
影響は，まず考える必要はないように思う。これに
関連Lて，患児達の自覚症状に関する訴えを聞いて
いると，表のごとく大部分に善い影響を与えている
ことが分ったく表 8)。
しかしながら膜電位に対して，われわれの手段
が全く無効であったことは，膜の透過性や，筋の代
謝等に影響を及ぼし得なかったことを示すものであ
って，なお今後に残された課題であると思われる。
-324- 千葉医学会雑誌 	 第42巻
表 8. 治療後自覚症状の変化 	  35，632-645，1963. 
猪狩忠:進行性筋ジストロフィーの筋電図と
F|臨 |G 1965.，319-334，16神経終末.整形外科，alanthlASPammi K 
8)
通流P|円 
足が軽くなった 6 
足l乙力がついて 4 
来た
歩行移動が早く| 6 
なった
疲労感が減少し| 3 
て来fこ
足が温くなった 1 
3不 変 
疲労感がました 
I 1 
9)鈴木次郎・他: 進行性筋ジストロフィー症の研
I 1 究特にリハビリテーションの意義に関する考
察.第39回日本整形外科学会総会口演， 1966. 
1 1 . 10)奥山隆保: 進行性筋ジストロフィー症に於け
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1 
本研究に対し終始 C協力を賜わった国立下志
津病院の諸先生ならびに職員の方々に謝意を表
します。
なお論文の要旨は，第39回日本整形外科学会 
l乙て発表した。
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